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はじめに
　先天性大動脈縮窄症は，近年の診断技術の進歩に
より新生時期，乳児期の早期に確定診断がつき，早
期に適時に効果的な手術が行われ長期予後が良好な
疾病である1）2）．しかし，稀に成人になるまで発見さ
れずに経過する症例もある3）．この先天性大動脈縮
窄症の自然歴は諸家の報告があるが40歳以内とさ
れている4）5）．今回，著者らは，54歳という高齢にな
り初めて発見された先天性大動脈縮窄症を経験した
ので報告する．
症 例
　症例：54歳，女性，農業．
　主訴：起立時眩量，動悸．
　既往歴：約20年前より高血圧を指摘され近医で
加療中である．尚，小児期より駆け足，長距離歩行
は苦手であった．
　家族歴：両親，兄弟2人に高血圧症で加療中であ
るが，外科的高血圧ではない．
　現病歴：平成3年10月中旬頃より，起立時眩量・
動悸の発作様症状が出現するようになり，数分で消
失するが頻回になってきたため，平成3年11月一一
　1当科受診，高血圧および頸部から背部にかけての
血管雑音が聴取されるため平成4年3月■■1精
査・加療目的で入院となった．
　現症：体格・栄養は中等症，脈拍90／分，整．血
圧は上肢は189／96mmHg，下肢は110／60　mmHg
（左右差はなし）．呼吸音，清．心音は1音，II音と
も正常．前胸部，頸部，背部に血管性雑音3／6度を
聴取．貧血・黄疸を認めず，腹部所見・神経学的所
見にも異常を認めなかった．
　入院時検査所見：末梢血液検査，尿検査には異常
所見なし．生化学検査では，総コレステロールがや
や高値を示す以外は異常を認めない．血清学的検査
でも異常所見は認められなかった．
　胸部X－Pでは，心胸郭比は47％で肺野，心陰影
に異常所見は認められなかった．心電図所見は正常
範囲であった．心音は清であったが，背部に3／6度
の血管雑音が聴取された．．心エコーでも大動脈弁は
3弁で異常なく，短絡などの異常所見も見られなか
った．胸部CTでは，図1のごとく大動脈弓部直下
に狭窄を認めた．また，MRIでは左鎖骨下動脈より
約3cmのところにリング状の狭窄が認められ（図
2a），狭窄部以下の大動脈の拡張が見られた（図2
b）．
（1993年10月20日受付，1993年11月8日受理）
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図1胸部CT
　　大動脈直下に狭窄を認める　（←印）
it；　ivtssr
『緊’
，磁
窯．
　’
熟
留
　　　　（a）　（b）図2　MRI
　　（a）←印部にリング状の狭窄と（b）←印璽に大動脈の拡張が認められる．
　IVDSAによる大動脈造影では，左鎖骨下動脈よ
り末梢部でjuxtaductal部に一致したところにリン
グ状の狭窄と，その末梢部の大動脈の拡張が見られ，
両側内胸動脈の拡張も認められた（図3）．
　上行大動脈圧は194／72mmHg，下行大動脈圧は
139／75mmHgで圧較差は55　mmHgであり，心係
数は3．OL／分／m2であった．
　以上より成人の先天性大動脈縮窄症で，他に合併
奇形が認められないので手術の適応ありと判定し手
術を施行した．
　手術所見：手術は左第4肋間で開胸，狭窄部は動
脈管索に一致して認められ，狭窄後部はやや動脈の
拡張が認められるも脆弱ではなくしっかりとしてい
たため，狭窄部前後で大動脈を遮断し狭窄部を切除
し端々吻合を行った．なお，同時に動脈管索も切離
した．下行動脈遮断時に補助循環としてBio－pump
を使用して左房脱血，股動脈送血で遮断部以下の保
護を行った．
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　搾取した狭窄部の内閣はカーテンを引き絞った様
な肉眼的な所見を呈していた（図4）．病理組織学的
所見では，内膜・中膜には異常所見は軽みられなか
ったが，外膜側に厚い密な結合組織があり，その部
以外は通常の粗な結合織に移行していることより，
ちょうどその部で絞離している様な状態となってい
た（図5）．
　術後経過：術後の動脈造影では狭窄部以下の拡張
のために口径の不一致が見られ，背部で2／6度の血
管雑音を聴幽する．術直後の上肢の血圧は134／80
mmHg，下肢の血圧は160　mmHg（ドップラー聴診
法による）と著明な改善があった．follow－up中に血
圧の上昇傾向にあるためニルバジピン投与により安
定した血圧になり2年後の血圧は上肢130／82
mmHg，下肢140　mmHg（ドップラー）と何等症状
もなく経過良好で社会復帰している．
考 察
　先天性大動脈縮窄症は管前号（乳児型）と管後型
（成人型）に分類されているが，事前型（乳児型）で
心内奇形を伴うものは，一般に重症で乳児期に死亡
するので，早期に手術が必要とされている1）．管後章
（成人型）は無症状に経過し，年長になってから，或
いは，成人になってから発見される事がある．成人
型の手術を行わない自然歴は34歳～40歳と言わ
れ，その死亡原因は大動脈瑠破裂，脳内出血，心不
全，感染性心内膜炎などとされている．成人型の大
動脈縮窄症も発見され次第手術治療をされるべきで
あるとされている6）．
　成人型の症状としては，上半身の高血圧によるも
のとして，頭痛，眩量，鼻出血などがあり，下肢循
環障害によるものとして下肢冷感，疲労感，離歌性
肢行がある．その他の症状として，動悸，呼吸困難
を訴えるものもある．また，無症状のものも13－17％
あるとされている4）6）．
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図3大動脈造影（IVDSA）
　　←印部に狭窄とその末梢部の拡張が見られる．
図4切除標本
　　左外側面はsmoothであるが，右の内側面はカーテンを引き絞った様になっている．
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図5　病理組織学的所見
　　内膜・中膜には異常所見はなく，外膜側に厚い
　　密な結合組織が見られる．
　合併奇形として大動脈弁が二野弁である症例が約
50％にみられ，術後に大動脈弁閉鎖不全症や狭窄症
が合併症として出現するかもしれないとされている
が7），本症例は三尖弁であった．
　先天性大動脈縮窄症はMorgangniにより1761
年に初めて記載され，1945年にCrafoordやGross
により手術成功例が報告され8），以後，乳幼児から年
少児に，端々吻合法，パッチ拡大法，鎖骨下動脈フ
ラップ法，人工血管置換法などが行われ，各施設で
それぞれ術式が異なり評価もまちまちである2）．し
かし，高齢者に対する術式は端々吻合法か人工血管
置換法であり，High　risk患者には，　Ax－Femoralバ
イパス法を行っている9）尚，副血行路の発達が少な
い症例に対しては補助循環としてSEPモニタリン
グをおこないながら一時的バイパス法も必要にな
る10）．本症例の様にBio－pumpを使用しての左心バ
イパスを使用する事は，手術が安全に行われ有用な
方法である．
　切除した狭窄部は，図4のごとく限局性に狭窄し
内面はEdwardsら11）の表現のごとく，ちょうどカ
ーテンを引き絞ったような所見を呈していた．しか
し，組織学的には，中膜が肥厚して内腔が狭窄して
いるとされているが，本症例は内膜，中膜共に正常
所見を呈し外膜側に厚い密な結合組織があり，その
部で絞幽しているかの様な所見を呈していた．
　本症例はEdwardsらや，　Bonnetら11）の言う成
人型に相当する限局性狭窄のみを有する縮窄症であ
ると思われ，post　stenotic　dilatationと呼ばれる内
腔の拡張性変化も見られた．しかし，内腔の狭窄の
原因となる内膜，中膜の変化は見られなかった．
　成人になってから手術された先天性大動脈縮窄症
は高血圧症の改善状態が問題である．術後には，著
明に血圧は下降するが，20歳以上の症例では，諸家
が報告しているがごとく正常血圧まで下降する症例
は少なく，高血圧が残存し治療が必要であるとして
いる3）”一6）．本症例は術後症状は消失したが，血圧は上
肢で著明に下降したが諸家の報告のごとくfollow－
up中に血圧の上昇が認められた為降圧剤の使用を
余儀なくされた．
結 語
　54歳という高齢で発見された先天性大動脈縮窄
症の手術症例を報告した．成人型の動脈管付着部の
限局性の狭窄を呈していた．術後血圧は著明に下降
したが，正常にまでは下がらず降圧剤の使用を余儀
なくされたが，2年後のfollow－upでも経過良好で
ある．
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